كلية الطب البشري 
السنة التالتة 


اضطرابات التخثر 
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نختم معكم زملاثنا قسم الدموية بالمحاضرة الأخيرة والتي سننهي بها الاضطرابات الدموية 
بالحديث عن النزوف بأشكالهاء والتي تندرج تحت أنماط اضطرابات التخثّر أو ما يعرف باسم 
الاضطرابات أو الآفات التي تستهدف الاستتباب التخثري النزفي. وسنبداً موضوعنا بمقدمة 
بسيطة عن عملية الإرقاء وسبلها وأطوارها. 

إليكم الفهرس.. 


عنوان الفقرة رقم الصفحة 
اروف وتصيفها 6 
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يعرف أيضاً باسم التخثر. وهو عبارة عن مجموعة من الآليات التي يقوم بها الجسم للوقاية من 
ضياع الدم ولإيقاف النزيف الدموى الناتج عن تأذى الأوعية الدموية. 


يوجد سبيلان لحدوث الإرقاء: داخلي وخارجي. 
أولا: السبيل الخارجي 
+ هو السبيل الاقصر. مدته (12-14) ثانية. 


1. يبدأ بتحرير العامل النسيجى '؛ الذي يفعل بدوره العامل السابع ||۷۷ من عوامل التخثر. 
2. بعدها يتم تفعيل العامل العاشر ×. 
3. يقوم كل من العامل العاشر والعامل المساعد له (العامل الخامس المنشّط) بتفعيل العامل 
الثاني || (البروثرومبين) وتحويله إلى ترومبين. 
4. ومن ثم يقوم الثرومبين بتحويل العامل الأول | (الفبرينوجين) إلى فيبرين. وبالتالي تشكيل 
خيوط الفيبرين (الخثرة) وإيقاف النزيف. 
ثانياً: الل شنتياة السبيل الداظي 0 


+ تعادل ثلاثة أضعاف مدة السبيل الخارجي. إذ يعد السبيل الأطول. 








' العامل النسيجي صو الثرومبوبلاستين (العامل الثالث) والذي يساعد في عملية التختّر من خلال تحويل البروثرومبين (العامل الثاني) إلى ثرومبين» ويتم 
ذلك بوجود العوامل الخامس والسابع والعاشر. 
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1. بدا بالعامل الثاني عشر ١١‏ من عوامل التخثر. 

2. يتفعل بعد ذلك العامل الحادي عشر |ا×» ومن ثم يتم تفعيل العامل التاسع ×ا. 
3. بعدها يتفعل العامل الثامن ||| والذي يقوم بدوره بتفعيل العامل العاشر ×. 
4. ليتابع بعد ذلك بالسبيل المشترك (المتبع في السبيل الخارجي). 


Coagulation Cascade 


Intrinsic pathway Extrinsic pathway 


Tissue Factor 









3 


aPartial Common 


Prothrombin 
Thromoboplastin Pathway Time 
Time 4 
۷ 
Ca++ 
Lipids 


Prothrombin || حل‎ Thrombin 


Fibrinogen | جل‎ Fibrin clot XIII 
والسؤال. هل في كل مرة يحدث نزف يتم تفعيل التخثر؟‎ 
هنا يجب أن نفرق بين درجتين للإرقاء. الإرقاء الأولي والإرقاء الثانوي..‎ 
الإرقاء الأولي والإرقاء الثانوي‎ 
الإرقاء الأولي: يتمثل ب تجقّع الصفيحات مكان الأذية لإغلاق مكان النزف.‎ # 
الإرقاء الثانوي: يتمثل ب تفعيل التخثر عبر أحد السبيلين بوجود عوامل التخثر.‎ + 
فى الحالة الطبيعية؛ يتم فقد 11 من الدم (ومن ثم تعويض المفقود). وذلك بسبب تفرق‎ »* 
الاتصال أو الخلل فى الأوعية الدموية المختلفة.‎ 


3 
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*» ويتم التصدي لهذا الفقد من خلال الإرقاء الأولي ذأده5هاء1! بززه مم21 فقط بسبب صغر 
حجم الدم المفقود في هذه الحالة. أي لا يوجد حاجة لحدوث الإرقاء الثانوي_بجزه 10م 56 
.Hemostasis‏ 

# في حين لو كان النزف خطيراً (كمية الدم المفقودة كبيرة). حينها لا يمكن للإرقاء الأولى وحده 
أن يوقف النزف. لذلك لا بد من تدخّل عوامل التخثر آنذاك لإحداث الإرقاء الثانوي. 


ملاحظة: أهم عناصر الإرقاء الأولي: 


الصفيحات الدموية؛ التي تقوم بإغلاق مكان التفرق. جدر الأوعية الدموية وعامل 
فون ويلبراند ۷/۷۴ (نلاحظ أن عوامل التخثر ليست من عناصر الإرقاء الأولي). 





PRIMARY HEMOSTASIS SECONDARY HEMOSTASIS 


ح س 


~—=—= 


(4) ent 


ا 0- E‏ ويح د کک ر س 
STS EIS SONS ` | HNFTOIMMDINn ACTUVATIOT‏ 
١الأا|الى‏ لااأاما rannmniliay aynraccIinn ^ / TIONS‏ 
ا ی ا كد 7 1 ايفين ا عو : ل > (SKE‏ 0 ور CA‏ 011 4 
7 5 55 9 1 74 
0 ام 5 
9 


60 0 red ation 
‘Hama 


(herr 8 Static ssue factor 





Endothelium Basement 
membrane 


0 
Fibrin 


Collagen 


صورتان توضحان الفرق بين الإرقاء الأولي "اليمين" والإرقاء الثانوي "اليسار". 


أطوار الإرقاء2 


1. الطور الوعائي عروطط :وابءذه/ا: المتمثل بالتقبض الوعائي .Vasoconstrİctİ0^‏ 

2. الطور الصفيحي موه امامtها‏ "الإرقاء الأولي": المتمثل بالتصاق الصفيحات على مكان 
الأذية فى جدار الوعاء الدموي. ومن ثم تحرير الصفيحات لمحتويات حبيباتهاء ليبدأ أخيراً تجمع 
الصفيحات والتصاقها مع بعضها لإغلاق الفتحة في الوعاء. 

3. طور التخثر عدوداط هزغ وابووه0 "الإرقاء الثانوي": المتمثل بتشكيل خيوط الفيبرين 
(تشكيل الخثرة 6060036100 غ010) لإيقاف النزيف. 

4. الطور الحال للفيبرين عولط عاءأباومنوطاط]: يحدث فيه انحلال للخثرة بهدف إعادة تسوية 
بطانة الأوعية لتعود ملساء بدون أي تندب. 





7 المطلوب فقط أسماء الأطوارء أما الشرح المبشط عنها فهو من الأرشيف لفهم كيفية حدوث الإرقاء. 
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Endothelin release 
by activated endothelium 1. Subendothelial matrix 
exposure 
















2. Platelet adhesion 


6. Platelet aggregation 
and activation 


(hemostatic plug) 





Reflex 
vasoconstriction 
















5. Platelet recruitment 


Site of vascular injury 
(denuded endothelium) 


Vascular smooth muscle 


4. Platelet shape change 





3. Platelet granule release 
Basement membrane 


Endothelial cells 


Fibrin ےے‎ 7 
1. Tissue factor 165510 جو‎ 


on activated : 
6 endothelium 


1. Release of t-PA 
(fibrinolysis) 


2. Thrombomodulin 


(blocks coagulation cascade) 
3. Thrombin activation 
3. Release of prostacyclin (inhibits 
platelet aggregation and vasoconstriction) 
2. Phospholipid complex expression 
4. Surface heparin-like molecules 
(blocks coagulation cascade) 


أطوار الارقاء.. 
الصورة للتوضيح فقط. 


الخلل في آلية الإرقاء 








عا من الضروري وجود آلية تحفظ الدم ضمن الجهاز الوعائي؛ وفي حال حدوث أي خلل فيها 
سيتجسد هذا الخلل ب: 
1. اضطراب تخثر (خثار). 
2. أو نزف. 

عا علماً أن النزوف تُعتّبر هي المشكلة الأخطر مقارنة مع اضطرابات التخثر المحدودة. 

كا وبناءً على أطوار الإرقاء نستنج أن أسباب النزوف واضطرابات التخثر تتجسد بوجود مشكلة فى 
أحد المستوبات الثلاثة: 1 

لله الأوعية الدموية. تل الصفيحات الدموية. ل عوامل التخثر. 


سنتناول الآن الموضوع الرئيسي وهو النزوف بشيء من التفصيل.. 
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النزف 36602262306 





*» تحدث النزوف إما فى الجلد واللحف المخاطية. أو تحدث بشكل عميق فى الأجواف المصلية 
وضمن المفاصل والعضلات والدماع. 





4 تُصنّف النزوف تبعاً لسبب النزف إلى قسمين: 
1. نزوف بسبب اضطرابات الأوعية الدموية والصفيحات "خلل فى الارقاء الأولى". 
2. نزوف بسبب اضطرابات عوامل التخثر "خلل فى الاإرقاء الثانوى". 


أولا: نزوف بسبب اضطربات الأوعية الدموية والصفيحات 





1. النزوف الجلدية :Bleeding Into 1 Skin‏ 
+ تصئّف النزوف الجلدية تبعاً لمساحة انتشارها 
(اتساعها) وشكلها إلى: 
٠‏ الحلر ات 3 (النمشات) :Petechiae‏ أبعادها 
تتراوح بين 0000( 1-3). 
٠‏ الفرفريات .(3-5)mm :Purpura‏ 
© الكدمات ؤأووممطبطءعط: M۳۷‏ فما فوق. 
.Bruises jill e‏ 


:Bleeding From The /lucosae النزوف من الأغشية المخاطية‎ .2 





تشبه النزوف الجلدية لكنها غالباً تتحول لكدمات كبيرة مشكلةً فقاعات نزفية. 

+ قد يكون لها علاقة بإنذار المرض الذي سبب النزف. 

+ تشمل كلا من: البيلة الدموية 0012غ)136003آ؛ النزف الطمثي ٥۸0۲۲٣۸۵9۵‏ النزف 
الحضمي (براز زفتي 0613602 أو إقياء دموي)ء النفث الدموي كأكرام هة الرعاف 
5أ154م62. إضافة إلى نزف اللثة والنزف الدماغي. 


* الحبرات بشكل نقاط صغيرة جدَاً. الكدمات واضحة سريرياً وغالباً تكون بسبب الاضطراب الصفيحيء وقد تكون بسبب اضطراب في عوامل التخثر. 
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انياً: نزوف بسبب اضطرابات عوامل التخثر 
النزوف العميقة 81660109 معع0. ولا سيما النزوف المفصليّة .Haemarthrosis‏ 


سنبداً الآن بالتفصيل بأسباب أنواع النزوف الجلدية كل على حدة.. 


21 وب PT‏ 2 
م . 4 ۴ 
e‏ 16 3 
2 103 
7 ر ۶ 
٠‏ 1 
وم م + و € 
٠‏ . 
. و 








ا تقسم أسباب الحبرات والفرفريات (النزوف 
الجلدية الخفيفة) إلى ثلاثة أسباب رئيسية: 
” نقص عدد الصفيحات. 
7 اضطراب وظيفة الصفيحات. 
” أسباب وعائية. 

سنشرح الآن كل منها.. 





أولاً: نقص ا ا 





“* فى هذه الحالة تكون وظيفة الصفيحات طبيعية. والمشكلة فقط فى نقص عددها. 
“يه إن العدد الطبيعى للصفيحات هو (150- 400 ألف/ملمة). 
*» تظهر الأعراض النزفية لنقص الصفيحات عندما ينخفض عددها لأقل من (100 ألف/ملمة). 
“» يحدث نقص الصفيحات بثلاثة آليات: زيادة التخريب؛ نقص الإنتاج والاحتجاز. 
زيادة التخريب (سبب محيطي) 
يحدث نتيجة أسباب مختلفة. متها: 
+ جميع آفات المناعة الذاتية يمكن أن تسبب نقصاً فى عدد الصفيحات,. بما فيها: 
٠‏ الذئبة الحمامية الجهازية ع ا5. 
ه فرفرية نقص الصفيحات الاساسي Idiopathic Thrombocytopenic Purpura‏ 


„ITP (Immune Thrombocytopenic (نقص الصفيحات المناعى 102)3م)0ا5‎ 
e 
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فرفرية نقص الصفيحات الأساسي م]]: 


* السبب: تقوم أضداد بالتأثير على هذه الصفيحات وتؤدي إلى نقص عددها. 

* الإصابة: يصيب الشباب خاصة أكثر من الكبار ويعتبر السبب الأكثر شيوعاً لنقص 
الصفحيات المحيطي. 

* الأعراض: بشكو المريض من القليل من النمشات والفرفريات والكدمات. 

" الاستقصاءات: نطلب )8 (تعداد الدم الكامل). وظائف الكلية والكبد وعلامات المتلازمة 
الالتهابية (سرعة التثفل 6558 و015). فنجد جميع الفحوص السابقة طبيعية إلا أن عدد 
الصفحيات حوالى 10 آلاف/ ملم فقط. 

5 عندها نشخص 5 الحالة بالاستبعاد» على أنها حالة نقص الصفيحات الأساسى. 

١‏ العلاج: عند الأطفال يفضل عدم معالجته إذا لم يكن شديداً. لأنه يُشفى بث ل تلقائي 
بنسبة %(70-80). أما عند الكبار فيجب اتخاذ إجراءات علاجية لأن نسبة الشفاء العفوي 
تكون أقل. 

2. زيادة (ستهلاك: 
+ كما في بعض المتلازمات الخطيرة مثل: 
٠‏ التخثر المنتثر داخل الأوعية“ (©01) .Disseminated Intravascular Coagulation‏ 
٠‏ فرفرية قلة الصفيحات الخثارية” ه2نام2نام Thrombotic thrombocytopenic‏ 
.(TTP)‏ 


3. ضياع الدم الكتلي: 
+ يحدث الضياع نتيجة نزف شديد. 
+ نقوم بنقل الدم للمريض لتعويض هذا الضياع. ويمكن أن يصل مقدار الدم المنقول لأكثر 
من 10 وحدات دموية (أى قد تم استبدال الدم كاملاً). 
+ يدعى النزف ونقل الدم فى هذه الحالة كُتلياً بسبب الكمية الكبيرة المفقودة أو المنقولة 6. 


* سيرد ذكره في موضع آخر؛ علما أن | لصفيحات تنخفض هنا بشدة بسبب استهلاكها الناتج عن تفعيل عمليّة التختر. 
7 :: عبارة عن اضطراب نادر في نظام تخثر الدم يؤدى إلى انحلال الدم وضرر عضوي انتهائي. 
؛ علما أن حجم الدم الكلى عند البالغ الطبيعي حوالي 5 لتر. 
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/4. الأدوية: 


+ مثل: الكينين. السلفوناميد. المتيل دوبا. 


5. أذية مباشرة: 
+ مثال: الرضوض المستمرة بدسامات القلب الصنعية. 
نقص الإنتاج (سبب مركزي) 


تعنى هذه الحالة وجود مشاكل فى نقى العظم كما فى: 

لل 5 خلوية النقي: أدوية موا كيماوية أشعة. ٠‏ 

ال ارتشاح النقي: كارسينوماء ابيضاض. تليف... 

تل فقر الدم اللاتنسجي 2060018 20135612/: يلاحظ بشكل كبير عند الشباب. 

ل خلل التنسج النقوي ©606000لا5 135612م61001/5/إ1/! (01/05): يلاحظ عند كبار السن. لا 
يتمثل فقط بنقص الصفيحات وإنما أيضاً من الممكن أن يتسبب بنقص الخضاب والكريات 
البيض أيضاً. 

الاحتجاز 556010656236100 


يحصل فى ضخامة الطحال "الذي يمكن أن يؤدي إلى فرط الطحالية رادزمءامكرعمب1]". حيث 
يكبر حجم الطحال ويستحوذ على (يحتجز) أكثر من %(70-80) من الصفيحات.. 


ثانياً: اضطراب وظيفة الصفيحات 





7. (ضطرابات خلقية: 


+ وهى نادرة الحدوث. مثل: داء برنار سوليير. وداء غلانزمان. 


7 تذكر: يتمثل فقر الدم اللاتنسجي (فشل نخاع العظم) بعدم قدرة نقي العظم على إنتاج عدد كاف من الخلايا لتجديد خلايا الدم بالتالي نقص في 
كافة خلايا الدم بها في ذلك الصفيحات. 


* يمكن اعتبارها من الأسباب المحيطية لنقص الصفيحات, وسبب فرط الطحالية هو فرط توتر وريد الباب بسبب تليّف الكبد وفى هذه المتلازمة يحتجز 
الطحال قسم كبير من الدم (حوالي ثلث الكريات الحمراء والبيضاء وأكثر من ثلثي الصفيحات الدموية). 
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2. (ضطرابات مكتسبة: 

+ أدواء النقى التكاثرية. 

+ البروتينات الشاذة. 

+ القصور الكلوي المزمن. 

+ أمراض الكبد المزمنة. 

+ أدوية: مثل الأسبرين. وهي السبب الأهم في حدوث الاضطرابات الوظيفية للصفيحات. 


RB © مله‎ al 





م" جاء شخص إلى العيادة بعمر 50 سنة. يشكو فقط من وجود نزوف (حبرات أو كدمات)ء فتم 
إجراء الفحوص والتحاليل اللازمة له. وكانت جميعها طبيعية. 

۸ بعد الاستجواب والاستفسار عن سوابقه الدوائية تبين أنه يتناول الأسبرين. وبالتالي يكون 
الأسبرين هو سيب النزف. ونلاحظ أن النزوف تختفي بعد عدة أيام من إيقاف الدواء. 


ثالثًاً: أسباب وعائية 





*» تتميز الفرفريات التى تنتج عن خلل وعائي بكونها فرفريات مجسوسة (نافرة). أما الفرفريات 
الناتجة عن خلل في الصفيحات تكون غير مجسوسة. 

*» في معظم الأحيان يكون سبب الالتهابات الوعائية خلل في ألياف الكولاجين والألياف المرنة في 
جدران الأوعية الدموية. ۰ ٠‏ 


صورة تظهر الفرفريات 
المجسوسة النافرة الناتجة عن 
اضطرابات فص الأوعية 





# من الأسباب الوعائية للنزوف أسباب قليلة الخطورة مثل الهشاشة الوعائية. والتى تلاحظ 
بشكل كبير عند النشاء. 
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* أما الأسباب الوعائية الخطيرة والأهم فهى: 


/ . الانتان: 


+ التهاب الشغاف الإنتانى. 
٭ فيروسات. 
2. البروتينات الشاذة: 

+ تذكرة: يرتفع فى الورم النقوى العديد تركيز البارابروتين والذى يعد جسماً مضاداً شاذا 
(بروتين شاذ يندرج تحت أنماط الغاما غلوبولين)ء وبالتالي يرتفع تركيز الغاما غلوبولين 
ويحدث الورم (الاعتلال الغامائى وحيد النسيلة). 

+ يؤدى الورم بدوره إلى حدوث نمط من أنماط التهاب الأوعية. 

3. البثع و/اماع5 (عوز فيتامين :)٥‏ 
+ وتكون الفرفريات عند جذور الأشعار على الطرفين السفليين بشكل خاص. 
+ حالياً؛ لم تعد الفرفريات الناتجة عن البثع شائعة. 

4. التهابات الأوعية المناعية 5غ ئ زا لء وهلا : 

+ التهاب الشريان العقدى العديد. 

+ فرفرية هينوخ شونلاين :Henoch-Schonlein Purpura‏ 

٠‏ يطلّق على هذه الحالة أيضا التهابات الأوعية المختلفة. وتعد من أهم الأمثلة على 

اضرابات أو التهابات الأوعية. تصيب الأوعية الصغيرة وتّلاحظ بشكل كبير عند الأطفال. 
5 أدوية: 

+ مثل الكورتيزون» علماً ان اضطراب الأوعية الناجم عن تناول الكورتيزون غير مخيف. 
+ الآلية التي يسبب بها الكورتيزون الاضطراب: 

1. يقوم الكورتيزون بإحداث اضطرابات في تكوين جدر الأوعية الدموية. 

2. مما يؤدى إلى خلل وهشاشة فى الألياف المرنة فيها. 

3. بالتالى يصبح الوعاء مضطرباً. وتحدث الفرفريات. 
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+ علاج الاضطراب الذى يسبب هذه النزوف (الفرفريات والحبرات): إيقاف الكورتيزون. 


حالة سريرية (من الأرشيف): 

" يكون العلاج الأساسي في نقص الصفيحات الأساسي )١19(‏ الذي يتظاهر بفرفريات 
(غير مجسوسة) هو الكورتيزون (إذ قلنا أن آلية المرض مناعية). وتكون الفرفريات هنا 
كما ذكرنا ناتجة عن اضطراب فص الصفيحات. 

" يشفص المريض بعد نهاية العلاجء ثم يعود بعد مدة يشكو من ظهور فرفريات 
مجسوسة. وتكون في هذه الحالة ناتجة عن العلاج السابق بالكورتيزون والذي يسبب 
تأذي بطانة الأوعية الدموية. أي الفرفريات هنا ناتجة عن اضطراب فص الأوعية. 





6. داء كوشينغ : 
+ يسبب زيادة الكورتيزون. فيؤثر بالالية السابقة نفسها. 
7. (لصمة الشحصية .Fat EËEmbolism‏ 


ننهي هنا الحديث عن أسباب الحبرات والفرفريات. لننتقل إلى دراسة أسباب نوع آخر من 
النزوف الجلدية وهو الكدمات.. 


تظهر الكدمات لأسباب تشابه أسباب الفرفريات وهى: العيوب في عدد ووظيفة الصفيحات 
أو الاضطرابات في الأوعية (وقد تطرقنا لهذه الأسباب سابقاً). لكن بالإضافة إلى ذلك يوجد 
أسباب أخرى لظهور الكدمات سندرسها لاحقاً.. 











* فرط كورتيزول الدم.. 
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الأسباب الأخرى لظهور الكدمات 
أولا: اضطرابات التخثر 
* تلاحظ بشكل كبير لدى الأشخاص الذين يعانون من التهاب كبد أو تشمع الكبد (على اعتبار 
الكبد مسؤول عن تصنيع معظم عوامل التخثر). 
#* نجد ال 611 وال 61 متطاولاً فى اضطرابات التخثّر. وبالتالى يمكن أن تحدث كدمات واسعة 
وكبيرة (بينما الكدمات الناتجة عن الاضطرابات فى الصفيحات تكون أصغر). 
**» تترافق غالباً مع نزوف عميقة "النزوف الناتجة عن اضطرابات التخثر هى غالباً نزوف عميقة". 
ملاحظات خارجية للفهم: 
" تصنف ال ۴۲ وال 611 ضمن اختبارات عوامل تخثّر الدم. 


" اختبار زمن البروثٹرومبین ۴۴٥٤۴۸۲٥06۸ ۲٣٤‏ (۴۲): يهدف الى معرفة مدی سرعة 
عملية التخثّر. ومدص فاعلية عملية التخثر فص المسار الخارجي» يتطاول هذا الزمن عند 


وجود خلل في أحد السبيلين الخارجي والمشترك أي عند وجود نقص في عوامل 
التخثر (7,10 ,1,2,5). 


اختبار زمن الثرومبوبلاستين الجزئي 112006 15000606135616 Paritial‏ (511): يهدف 
إلى معرفة مدى نشاط عوامل التخثر الموجودة في السبيل الداخلي. ويتطاول عند 
وجود نقص في عوامل التخثر المتعلّقة بالسبيل الداخلي (8,9,11,12). 





مده 

> التخثر المنتشر داخل الأوعية ©01: يقوم ب استهلاك الصفيحات 
۰ نقص صفيحات. 
٠‏ تطاول ال81: بسبب استهلاك عوامل التخثر التي تدخل في السبيل الخارجي للتخثر. 
٠‏ تطاول ال811: بسبب استهلاك عوامل التخثر التي تدخل في السبيل الداخلي للتخثر. 

> عوز فيتامين "۸ء وبالتالي عوز عوامل التخثر المعتمدة عليه. 

> أمراض الكبد: لأن الكبد مسؤول عن تصنيع معظم عوامل التخثر. 





" علماً أن فيتامين ۸ ضروري لتصنيع أربعة عوامل تخثر وهي 10 ,9 ,7 ,2. 
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<> الأدوية المضادة للتخثر (المميعات): مثل الهيبارين. الوارفارين... 
2. خلقية: 
نادراً ما تسبب كدمات,. وعادة تؤدى إلى حدوث نزوف, وأهمها: 


<> داء فون ويلبراند'' 01562356 .Von Willebrand‏ 
<> الناعورة! :Hemophilia‏ وخاصة الناعور / و8. 


ثانياً: الكدمات الشيخية13 





** حالة تحدث عند كبار السن. سببها نقص مرونة الجلد وزيادة هشاشية الأوعية الدموية (زيادة 
الهشاشية بسبب خلل فى ألياف الكولاجين والألياف المرنة فى جدران الأوعية الدموية). 

*» يمكن لأي رض خفيف ا هذه الكدمات أو الفرفريات الشيخية: كما يمكن أن تحدث 
تلقاتياً بدون التعرض لرضوض أو أذيات. 

# علماً أن هذه الكدمات الشيخية غير مجسوسة. 


زه -- 


5-5 


صورة تظهر كدمة شيخية بحجم كبير 
(تشير إلى فقدان كمية كبيرة من 
الدم) 








'' ينتج هذا الداء عن اضطراب في وظيفة عامل فون ويلبراند والذي هو بروتين ضروري من أجل تجقع الصفيحات وبالتالي التخثر. 


* سنتحدث عنه فى فقرة لاحقة. 


"" من الأرشيف: غالباً ما تكون الكدمات الشيخية الواسعة ناتجة عن اضطرابات في عوامل التخثر. 
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سنحدث الآن عن أحد الأسباب الخلقية لاضطرابات التخثر المسببة للكدمات. وهو الناعور.. 





Hemophilia الناعور‎ 





**» هو مرض وراثى. يحدث عند الذكور أكثر من الإناث. 
7. أنواعه: 


4 الناعور ۸: بسبب عوز العامل 8 من عوامل التخثر. 
تل الناعور 8: بسبب عوز العامل 9 من عوامل التخثر. 
ل الناعور ): بسبب عوز العامل 11 من عوامل التخثر. وهو حالة نادرة. 
2. الأعراض: 
> قد يأتي المريض بشكوى انتفاخ مفصل الركبة أثناء المشي مع الشعور بآلام شديدة. 
3. التشخيص: 
ت غالبا يُشخّص بسني العمر الأولى. 
لله بداية؛ نقوم بإجراء جميع التحاليل والاستقصاءات التى لها علاقة بشكوى المريض فنجدها 
لله عندها نقوم بإجراء اختبار ال 67 وال 617: 
تله يكون ال 61 طبيعياً (ال 61 كما ذكرنا يقيم السبيل الخارجي القصير). 
تل أما ال 611 فنجده متطاولاً بشدة (تذكر: ال 617 يتطاول عند وجود نقص في عوامل التخثر 
المتعلقة بالسبيل الداخلي). 
ل وتبلغ قيمة ال 17 المتطاول في هذه الحالة أكثر من (70-100) ثانية. بينما في الحالة 
الطبيعية تبلغ قيمته تقريباً (30-35) ثانية. 
تله عندها نقوم بمعايرة العوامل 8 و9 من عوامل التخثر. فنجد انخفاض أحدهما أو كلاهما 
(غالباً انخفاض فى أحدهما فقط). 
4 يؤدي هذا الانخفاض بدوره إلى حدوث النزوف المتكررة؛ والتي تؤدي إلى تخرب والتهاب 
المفاصل 2061720515 بما في ذلك مفصل الركبة. وبالتالى حدوث ما يسمى ب: الاعتلال 
المفصلي ناعورىٌ المنشا. 
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4#. العلاج: 


¢%%% 


تله عند حدوث أي نزيف عند مريض الناعور وخاصة بالمفاصل؛ تتم السيطرة عليه ب: حقن 
اا ا 
ل ويمكن اتباع العلاج الوقائي (الحقن الدوري المستمر وليس عند الحاجة فقط) عن طريق 
حقن الطفل المريض كل 48 ساعة بعوامل التخثّر إلا أنه مكلف كثيراً. 
لله من طرق العلاج الجراحية التى قد يتم اللجوء إليها أيضاً فى بعض الحالات: إيثاق المفصل. 
لله ومن طرق العلاج أيضا: الاستتصال الوظيفي للفشاء الزليلي للمفصل. 





تظهر الصورة الاعتلال المفصلي 
ناعوري المنشاً 
Hemophilic Arthropathy‏ 
(لاحظ الانتفاخ والتورم الناتج عن 
النزوف المتكررة الحاصلة في مفصل 
الركبة) 
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إنتانات (التهاب 
شغاف - إنتان دم 


- فيروسات) 


: داء كوشينع‎ e) E 
ات 6 وادوية‎ 
ا ا كالكورتيزون‎ 
أدوية مثل‎ 
الهيبارين‎ 
والوارفارين -إضافة‎ 
)0١©0 إلى‎ 


التهابات الأوعية 
المناعية (التهاب 
الشريان العقدي 
العديد - فرفرية 
هينوخ شونلاين) 


البروتنات الشاذة 
o 1 30 || o Jl9‏ 
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خلقية (غلانزمان 
- برنار سوليير) 


مكتسسبة TT‏ 
(اضطرابات النقي E‏ 
00 0 
(الأساسي) 
والذثبة الحمامية 
الجهازية 
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دون ملاحظاتك 
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وهكذا نكون قد وصلنا معكم إلى نهاية هذا البحث الجميل *__* 
بالتوفيق لنا ولكم 
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